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1. Тема: «Нарушение роста».  
1.  Значение изучения темы: Низкий рост и замедленный темп его нарастания часто служат причиной беспокойства родителей и ребенка и поводом обращения  к врачу. Использование рекомбинантного человеческого гормона роста в качестве заместительной терапии дает хороший ростовой эффект  и позволяет решить психологические и социальные проблемы адаптации больного в обществе. Однако высокая стоимость данного лечения и малая эффективность его при других формах низкорослости требуют очень тщательного отбора больных именно  с соматотропной недостаточностью для проведения заместительной терапии.

3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений обучающийся должен:
А) знать

· Закономерности роста в различные возрастные периоды

· Методы определения дефицита роста

· Причины, механизмы и формы задержки роста у детей 

· Алгоритм диагностики соматотропной недостаточности

· Лабораторную диагностику дефицита соматотропного гормона (СТГ)

· Этапы дифференциальной диагностики вариантов задержек роста у детей

· Дополнительные методы обследования больного патологией роста

· Тактику врача, вопросы деонтологии и врачебной этики при различных формах нарушения роста  у детей
Б) Уметь: 

· Выявлять в процессе сбора анамнеза и объективного обследования симптомы, свидетельствующие о патологии роста.
· Провести антропометрические измерения и, используя таблицы возрастных нормативов, оценить состояние физического развития.

· Собрать дополнительный и генеалогический анамнез, оформить генеалогическое дерево в истории болезни.

· Определить объем дополнительных исследований и консультаций узких специалистов больному с различными формами нарушения роста

· Определить показания для гормонального обследования, для проведения СТГ-стимулирующих тестов, интерпретировать результаты

· Назначить лечение, дать рекомендации по диете и образу жизни

· Правильно определить врачебную тактику при различных клинических формах нарушения роста.

· Выбрать психологический подход для общения с этой группой детей и их родителями.

В) Иметь навыки

· Проводить основные методы клинического обследования  больного (осмотр, антропометрия, пальпация, перкуссия, аускультация), оценку физического и полового развития.
Г) Иметь представление о генетических и хромосомных синдромах у детей, сопровождающихся нарушениями роста.

4. План изучения темы:

1. Контроль знаний – 30 мин.

2. Самостоятельная работа – 60 мин

3. Практическая работа (разбор больных) – 55 мин

4. Решение задач – 50 мин

5. Подведение итогов и задание на следующее занятие – 5 мин

5. Основные понятия и положения темы «Нарушение роста».  
Действие гормонов на рост в длину и дифференцировку скелета 

	Гормоны
	Рост
	Дифференцировка скелета

	Щитовидной железы
	++, пермиссивно
	++, пермиссивно

	Соматотропный
	+++
	+

	Андрогены
	++
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КЛАССИФИКАЦИЯ ЗАДЕРЖКИ РОСТА У ДЕТЕЙ (Касаткина Э.П., 1995)

1. Эндокринозависимые варианты

1.1. Дефицит СТГ

1.1.1.  Церебральный гипофизарный нанизм

1.1.1.1. Идиопатический вариант /пангипопитуитаризм/

1.1.1.2.  Органический вариант

1.1.2.  Изолированный дефицит СТГ

1.1.2.1. Значительный дефицит СТГ

1.1.2.2. Частичный дефицит СТГ

1.1.2.3. Нейросекреторная дисфункция

1.1.2.4.  Психологическая карликовость 

1.1.3. Синдром Ларона

1.2. Дефицит тиреоидных гормонов

1.2.2. Гипотиреоз

1.2.3. Моносимптомный вариант врожденного первичного гипотиреоза 

1.3. Дефицит инсулина

1.3.2. Синдром Мориака, Нобекура

1.4. Дефицит половых гормонов 

1.4.2. Первичный гипогонадизм

1.4.3. Вторичный гипогонадизм

1.5. Избыток половых гормонов 

1.5.2. Преждевременное половое созревание /после окончания полового созревания/

1.6. Избыток глюкокортикоидов

1.6.2. Болезнь Иценко-Кушинга

2. ЭНДОКРИНОНЕЗАВИСИМЫЕ ВАРИАНТЫ

2.1. Соматогенно обусловленные-

Врожденные и приобретенные заболевания, сопровождающиеся:

2.1.2. Хронической гипоксией

2.1.3. Хронической анемией

2.1.4. Нарушением процессов всасывания

2.1.5. Нарушением функции почек 

2.1.6. Нарушением функции печени 

2.2. Патология костной системы

2.3. Генетические и хромосомные синдромы

2.3.2. Примордиальный нанизм

2.3.3. Синдром Шерешевского-Тернера
3. КОНСТИТУЦИОНАЛЬНЫЕ ОСОБЕННОСТИ ФИЗИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ

3.1. Синдром позднего пубертата

3.2. Семейная низкорослость

алгоритм диагностики соматотропной недостаточности:

 I. Анамнез                                - постнатальная задержка роста

II. Жалобы                                 - отставание в росте

                                                    - низкие темпы роста

III. Антропометрия                   - коэффициент стандартного отклонения роста

                                                        ниже σ-3 для хронологического возраста и                 

                                                        пола

 - скорость роста менее 4 см в год

 - пропорциональное телосложение

 - мелкие черты лица

 - ожирение (более выражено у детей)  

   школьного возраста

IV. Клинический статус            - высокий тембр голоса

 - микропенис

 - задержка пубертата

V. Костный возраст                    - выраженная задержка (более 2 лет)

VI. Исследование черепа           - рентгенологическое

 - компьютерная или магнитно-резонансная томография     

   (обнаруживается гипоплазия гипофиза, разрыв или 
   истончение гипофизарной ножки, эктопия нейро-

   гипофиза, синдром «пустого» турецкого седла

VII. Гормональная диагностика – уровень СТГ на фоне стимуляции – менее 

                                                         7 нг/мл в плазме крови

 - сниженные уровни ИФР-1, ИФР-2 в крови

 - сниженная суточная или ночная экскреция СТГ с мочой

Рентгенологическое исследование черепа проводится с целью визуализации формы и размеров турецкого седла и состояния костей черепа. При гипофизарном нанизме турецкое седло нередко малых размеров. Характерные изменения турецкого седла при краниофарингиоме – истончение и порозность стенок, расширение входа, супраселлярные или интраселлярные очаги обызвествления; признаки повышения внутричерепного давления – усиление пальцевых вдавлений, расхождение черепных швов, усиление сосудистого рисунка.

Алгоритм дифференциальной диагностики задержек роста (по Касаткиной Э.П., 1995)
1-й этап: выделить варианты низкорослости без клинических признаков дефицита ГР и типичными проявлениями основного заболевания, которое явилось причиной задержки роста. К таким относятся:

- Эндокринозависимые варианты:

классический гипотиреоз;

преждевременное половое развитие;

синдром Иценко-Кушинга, а также медикаментозно обусловленный гиперкортицизм вследствие длительного приема глюкокортикоидов.

-Эндокринонезависимые варианты:

тяжелые соматические заболевания;

патология костной системы;

классический синдром Шерешевского-Тернера;

синдром позднего пубертата;

семейная низкорослость.

2-й этап: клинические варианты при которых по клиническим симптомам можно заподозрить дефицит ГР. Это:

все варианты дефицита ГР;

легкие формы гипотиреоза;

пациенты с гипогонадизмом;

мозаичные варианты синдрома Шерешевского-Тернера;

синдром позднего пубертата без четкого семейного анамнеза и с задержкой костного возраста;

семейная низкорослость.

3-й этап: в вышеперечисленной группе пациентов продолжить обследование, которое начать с определения уровней тиреоидных и половых гормонов. Таким образом можно исключить группы детей с гипотиреозом (повышен ТТГ, снижены Т3,Т4), первичным гипогонадизмом (повышены ЛГ, ФСГ, снижены половые гормоны).
Группу подростков с допубертатными значениями гонадотропных гормонов (<2 Ед/л) и половых гормонов – обследовать дальше: проведение однодневной пробы с хорионическим гонадотропином, пробу с люлиберином. Если пробы положительны, диагноз – синдром позднего пубертата.

4-й этап: на этом этапе обследуются пациенты с клиническими признаками дефицита ГР, нормальным или низким уровнем тиреоидных гормонов и половых гормонов. План обследования:

-определение базальной спонтанной, стимулированной секреции ГР.

Оценка результатов:

Если базальный уровень ГР ≥ 10 нг/мл – соматотропной недостаточности нет

Если в стимуляционных пробах ГР ниже 7нг/мл на фоне снижения уровня половых и тиреоидных гормонов – пангипопитуитаризм. Если тиреоидные и половые гормоны в пределах нормы – изолированный дефицит ГР.  Уровень ГР в пределах 7,0-10,0 нг/мл свидетельствует о частично дефиците ГР. Если ГР нормальный или поповышен, тиреоидные и половые гормоны в пределах нормы – соматомедин (ИРФ 1) снижен – синдром Ларона.

6. Тестовые задания по теме: «Нарушение роста».  
Укажите один правильный ответ:
1. Характерными чертами лица детей с церебрально-гипофизарным нанизмом являются: 

а) антимонголоидныи разрез глаз

б) гипертелоризм глаз

в) микрогнатия

г) "кукольное" лицо

2.  В основе синдрома Ларона лежит:
а) дефицит гормона роста;
б) дефицит половых гормонов;
в)  избыток глюкокортикоидов;
г)  нечувствительность рецепторов к СТГ.
3. Наиболее часто начинают замечать задержку роста, обусловленную конституциональными особенностями: 

а) при рождении

б) на первом году жизни

в) после 3-4 лет

г) в пубертатном периоде

4. Задержка роста, обусловленная соматотропной недостаточностью, наиболее часто диагностируется: 

а) при рождении

б) на первом году жизни

в) в 2-3 года

г) в пубертате

5. Соматотропную недостаточность можно исключить при уровне СТГ в сыворотке крови:
а)  7 нг/мл;
б)  10 нг/мл;
в)  4 нг/мл;

г)   2 нг/мл

6.  При лечении соматотропной недостаточности гормон роста на​значается из расчета:
а) 0,1 Ед/кг;
б) 0,01 Ед/кг;
в) 0,2 Ед/кг.
г)  0,5 Ед/кг

д) 1 Ед/кг

7. Больные с соматотропной недостаточностью получают инъекции гормона роста:

а) 1 раз в день перед сном

б) через день

в) 1 раз в неделю

г) 2 раза в неделю

д) 1 раз в день утром

8. Физическое развитие ребенка считается низким, если рост ниже:

а) 5 перцентили

б) 25 перцентили

в) 10 перцентили

г) 50 перцентили

9. Гормон роста (соматотропный гормон) вырабатывается:

а) в нейрогипофизе

б) в аденогипофизе

в) в гипоталамусе

г) в эпифизах трубчатых костей 
10. Первым мероприятием  в лечебной тактике при гигантизме является:

а) оперативное лечение

б) рентгенотерапия

в) медикаментозное лечение

11. Повышение уровня соматотропного гормона в крови после нагрузки клонидином при конституциональной задержке роста достигает:

а) 0,2 нг/л

б) 2,0 нг/л

в) 7,0 нг/л

г) 10,0 нг/л

Укажите все правильные ответы:

12. Избыточный вес  характерен для пациентов с:

а) дефицитом гормона роста

б) гипотиреозом

в) гипогонадизмом

г) преждевременным половым созреванием

13. Для диагностики дефицита гормона роста используют пробы:
а) с хориогонином;
б)  с клонидином;
в)  с индометацином;
г)  с инсулином;

д) с аргинином.

14.  К генетическим синдромам с низкорослостью  относятся:

а) синдром Дауна

б) синдром Тернера

в) синдром Мориака

г) синдром Марфана

д) синдром Секкеля (птицеголовые карлики)

15. Что характерно для соматотропной недостаточности:

а) отставание в росте более 2-х сигмальных отклонений

б) инфантилизм

в) замедленные темпы прибавки роста менее 4 см в год

г) диспропорциональное телосложение

д) низкие масса и длина тела при рождении

7. Ситуационные задачи по теме «Нарушение роста».  
Задача 1. 

Мальчик 11 лет родился от I беременности, протекавшей без токсикоза, в срок.  Масса при рождении 3800,0, длина  54 см. Раннее психофизиологическое развитие без выраженных отклонений. Отставание в росте впервые заметили в 2,5 года. С этого возраста  прибавлял в росте не более 2-3 см в год. На момент осмотра рост 120 см (при возрастной норме 140 см). Отмечается сухость и желтушность кожи, запоры. Внутренние органы без патологии. Интеллект соответствует возрасту. Развитие наружных гениталий соответствует 7 годам, мошонка подтянута, яички маленькие, упругие. Костный возраст соответствует 8 годам.

Ваш предполагаемый диагноз?

План обследования.

Задача 2.

Мальчик 14 лет обратился с жалобами на низкий рост. Ребенок от II беременности, протекавшей без патологии, II срочных родов от молодых здоровых родителей, родился с массой 3500,0, длиной 51 см. Рост матери 158 см, рост отца – 170 см. Рост 12 летней сестры 150 см. До 4 лет по росту от сверстников не отставал, в последующем прибавлял 4-5 см в год. В настоящее время рост 149 см (при возрастной норме 160 см), телосложение пропорциональное. Вторичные половые признаки отсутствуют. Размеры наружных половых органов соответствуют возрасту 11-12 лет. Костный возраст соответствует 12 годам.

Ваш предполагаемый диагноз?

План обследования.

Задача 3.         

Девочка 12,5 лет предъявляет жалобы на ускорение темпов роста с 10 лет, размер обуви увеличился с 37 до 41, укрупнение черт лица, появление постепенно усиливающейся головной боли. Объективно: рост 171 см (возрастная норма 154 см), масса тела 70,4 кг (возрастная норма 40 кг), на коже лица угри, повышенная потливость.  Мускулатура развита хорошо, скелет массивный, заметно увеличены нос и подбородок, язык толстый, большой, зубы редкие, пальцы рук и ног удлинены. На R-грамме турецкое седло значительно увеличено, его спинка выпрямлена, истончена. Контуры довольно четкие, ровные. Костный возраст соответствует паспортному. Отмечается снижение остроты зрения до 0,8, секторообразное выпадение полей зрения, приближающееся к гемианопсии.

Ваш предполагаемый диагноз?

План обследования.
Задача 4.

Больной Ф., 7 лет, поступил с жалобами на высокорослость, появление оволосения на лобке и увеличение полового члена с 4-летнего возраста.

При обследовании: рост 149 см., масса тела 32 кг. Телосложение правильное, физическое развитие соответствует 10-11 годам. Костный возраст соответствует 12 годам. Выражено лобковое  и подмышечное оволосение, на лице отсутствует. Половой  член длиной 6 см., оба яичка в мошонке мягко-эластичной консистенции: левое, размером 1,5х1 см., правое – 1,5х0.9см.

Ваш предположительный диагноз?

План обследования?

Задача № 5.

Мальчик 12 лет находится на учете у кардиоревматолога по поводу не прооперированного ВПС синего типа (тетрада Фалло). Обратился к эндокринологу по поводу отставания в росте. Рост 135 см (при возрастной норме 151 см), вес 26 кг, подкожный жировой слой развит слабо. Интеллектуальное развитие не страдает. Половое развитие по мужскому типу. Вторичные половые признаки отсутствуют, размеры яичек соответствуют 12 годам. Костный возраст соответствует паспортному.

Ваш диагноз?

Причина отставания в физическом развитии.

8. Список тем по УИРС:
     1.   Принципы диагностики и лечения эндокринозависимых вариантов низкорослости

     2.   Наследственные синдромы с низкорослостью.
     3.   Низкорослость вследствие нарушения роста скелета.
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Электронные ресурсы
1. ИБС КрасГМУ.
2. БД  MedArt.
3. БД Медицина.
4. Бд Гении медицины
5. БД Ebsco.
6. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).

